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   Congenital unilateral multicystic kidney is relatively rare in adult (16% in adult, and 84% in 
children). Most of the adult cases are asymptomatic, and should be followed up conservatively, 
but nephrectomy was performed in many cases reported in Japan, because it was difficult to dis-
tinguish those cases from renal tuberculosis. 
   Here we present one adult case, and discuss its clinical findings, diagnosis, treatment, etiolo-
gy and embryology. 
                                                    (Acta Urol. Jpn. 35: 99-104, 1989)
































管 カテ ー テ ルは2cmし か 挿入 で きず,造 影 剤 の注 入
は不 能 で,左 下 部 尿 管 は 閉 塞 して いた.
腹 部echoに て,左 腎 実質 は ほ とん ど認 め られ ず,
大小 多数 のcysticlesionと,その周 囲 に 石 灰 化が み
られ た(Fig.2a).また,腹 部CTで は,左 腎 は大 小
多数 の嚢 胞 よ りな り,その一 部 に 石 灰 化 を認 め,上極 に
は充 実 性 の部 分 が わ ず か にみ られ,こ れ らはenhance
され な か った(Fig.2b).なお,ccho,CTに て 右
腎 はhypertrophicであ るが,特 に著 変 なか った.
以 上 の 所 見 よ り偏 側 性 多 嚢 腎 が最 も疑 わ れ た が,腎
結 核 も否 定 で きな いた め,左 腎摘 出術 を 施 行 した.
摘 出標 本:摘 出腎 は,1449,11.3×6.8×5.3cm大
で,上 極 に わ ず か に 充 実性 部 分 を認 め る も,大 部 分
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約75mlの黄色透明の液で満た されてお り,こ の成
細見,ほ か:先天性偏側性多嚢腎 ・成人例
分 は 血 清 に 近 い も の で あ った(Tablc2).ま た 穿 刺
液 よ り一 般 細 菌,抗 酸菌 な ど は 分 離 同定 され なか っ
た.嚢 胞 壁 は 一 部黄 色 味 を 帯 び た 白色 で,一 部 に石 灰
化を 認 め た.お の お の の嚢 胞 は腎 孟 様 部 分 と交通 して
お り,こ れ に 管 腔 を有 す る 尿管 が 付 着 して い た が,付
着部 は 完 全 に 閉 塞 して い た.ま た 腎 動 脈 は 存 在 したが
著 し く細 小 で あ った.
組 織 学 的 所 見 ・嚢 胞 壁 は線 維 性 変 化 が 強 く,上 皮 は
剥脱 して 認 め られ な か った(Fig.4a).エラ ス テ ィカ・
フ ァ ンギ ー ソン染 色 に て やや 黄 色 味 をお び た バ ン ドが
嚢 胞 壁 内に 存 在 し,平 滑筋 の変 性 した もの と も とれ
る.ま た,壁 内の 所 々に は 石 灰化 が認 め られ た.一 部
充実 性 の部 分 に は,hydronephroticなパ タ ー ンを示
す拡 張 した 集 合 管(Fig.4a)や,hypoplasticな糸
球 体(Fig.4b),dysplasticな尿 細 管(Fig.4c)な
どが み られ た.以 上 の 所 見 に よ り,dysplasticな
renalcysticdiseaseが考 え られ,先 天 性 偏 側 性 多
嚢 腎 の長 期 にわ た り変 性 を 受 け た もの と診 断 した.
考 察
Congenitalunilateralmulticystickidncyは,
1936年J.Schwartz1)によ り最 初 に報 告 され,そ の 後
unilateralpolycystickidney2)など,嚢 胞 性 疾 患 の
分類 上 混乱 を来 して いた が,1955年Spcnce3)によ り
他 の 嚢 胞性 腎 疾 患 とは 独 立 した1疾 患 と して と らえ ら



















































比 較 的 大型 の嚢 胞10数個 に置 換 され,ブ ドウの房 状 の
外 観 を 呈す る遺 伝 性 の な い 良性 の先 天 性 疾 患 で あ り,
嚢 胞 間 の交 通 は な く,し ば しば尿 管 は 閉 塞 また は欠 如
して お りpelvoinfundibularatresiaの形 を とる.
腎 動 脈 は欠 如 して い るか,ま たは 痕 跡 的 で あ る 。病 理
組 織学 的に は,嚢 胞 は 内面 を1層 の立 方 また は扁 平 上
皮 で 被 われ て お り,壁 は平 滑筋 と結 合 織 か らな り,嚢
胞 が 腎 杯 由来 と考 え られ る 由縁 で あ る.嚢 胞 間 に は原
始 的 腎組 織,軟 骨 な どが み られ,renaldysplasiaが
そ の 本態 と され て い る 。硝 子 化 した 糸 球体 は ボ ー マ ン
嚢 が拡 張 し,毛 細 管 係 蹄 は 内面 に 萎 縮 して お り,拡 張
した 集合 管 や,未 熟 な 尿細 管 のほ か に,ほ ぼ正 常 の尿
細管 も混 在 す る。
1975年Felson&Cusscn4)によ って,嚢 胞 間 と交
通す る腎 孟 様 部 分 を 持つ 症 例 がhydronephrotictype
と して 報 告 され て 以後,嚢 胞 問 の 交 通 の有 無 は 診 断 上,
特 に 問 わ れ な くな った.ま た 両 側性 の症 例 も何 例 か 報
告 され5・6),その形 態 上 か な りのバ リエ ー シ ョ ン が み
られ る,1987年Glassbergら7)の提 示 した 嚢 胞 性 腎
疾 患 の分 類(Tabie3)で は,比 較 的 大型 のい くつ か
の 嚢 胞 よ りな る 腎 で,間 質 が 少 な く,遺 伝 性 を 認 め
ず,primitiveductsやmetaplasticcartilageとい
ったrenaldysplasiaの所 見 を示 す もの と して い る,
本 邦 で は,1961年池 田 ら8)の報 告 に 始 ま り,す で に
130例以 上 の報 告 が あ り,1984年奥 村 ら9)によ る126
例 の ま とめ で は,64.8%が1歳 以前 に,ま た85。4%ま
で が15歳まで の小 児期 に 発 見 され た と して い る.そ の
Table4.19adultcasesofcongenitalunilateral
multicystickidneyinJapan































































































































察するのが一般的 となって きている.た だ し本症で
は,心 奇形のTOFやVSD,ま た鎖肛など他の先天














腎組織由来,③ 過誤腫説,④ 腎血管の発育不全,な ど
さまざまな説が唱えられてきたが,主流は,①,② の
2説である.
か っ ての 定 説 は② で あ り,尿 管 芽 の欠 損 に よ り盲端
とな った 後 腎 組 織 が拡 張 し嚢 胞 と な る と言 わ れ て き
た董臼).これ は,嚢 胞 間や,嚢 胞 と 腎 孟 ・尿管 との間
に,交 通 が な く,ま た尿 管 は 欠 損 して い る場 合 が 多い
こ とな どを根 拠 と してい た が,そ の 後,前述 のFelson
らa)の嚢胞 間 交 通 のあ る症 例 以来,尿 路 の通 過 障 害 が
嚢 胞 の成 因 と され る よ うに な った.嚢 胞 壁 の構 造 が 腎
孟 腎杯 に 類 似 す る こ と も嚢 胞 が尿 管 芽 系 で あ る こ とを
示 唆 す る が,尿 管 芽 の 閉 塞 部 位 に よ っ てhydrone-
phrotictypeにな った りpelvoinfundibularatresia
type19)にな った りす る と言 うもの で あ る.
一方 ,Potterら20)が以 前 よ り主 張 して い る こ とで
あ るが,胎 生 初 期 の 尿 管 芽 の形 成 異 常 が 嚢 胞 形 成 の 主
因 で あ る とす る説 が あ る.こ れ は,microdisscction
法 に よ る もの で,腎 孟 尿 管 の 閉塞 は,尿 産 生 の な い た
め の2次 的 な もの とす る説 で あ る.chickcmbryoを
用 い た最 近 の実 験 で は,胎 生 早 期 に 尿 管 を結 紮 閉 塞 さ
せ て も,水 腎症 を得 る のみ で,本 症 の も う一 つ の特 微
で あ るrenaldysplasiaは得 られ な い こ とが 報 告 さ
れ て い る21).また,閉 塞 部 位 の バ リエ ー シ コン が 部
位,数 と もに豊 富 で あ る こ と もあ って,最 近 で は,こ
の説 の再 認 識 が な され て い る14).しか し,distalure.
teralatresiaの形 を とる症 例22)の存 在 は,Potterの
説 だ け で は十 分 では な い こ とを示 竣 して い る.こ れ ら
の症 例 で は,尿 管 は 下 部 まで拡 張 し,し か もrcnal
dysplasiaが認 め られ るが,Pottcrの 説 で は 嚢 胞 状
の拡 張 は 末 梢 に しか 認 め られ な いは ず だ か らで あ る.
以 上 の よ うに,木 症 の発 生 学 上 の 知 見 は まだ ま とま
って は い な い が,尿 管 芽 の異 常 がrenaldysplasia










か,あ るいは2次 的なものかについては,ま だ明らか
ではない,

















5)西 村 美 保,津 留 徳,浜 本 邦 洋,原 邦 夫:両 側
腎 異 形 成 の3症 例.日 小 会 誌85:455,1982
6)官 野 武,高 松 英 夫,小 嶋 康 則,北 村 成 太:陰 茎
・尿 道 ・前 立 腺 無 形 成 お よ び 両 側 腎 ・尿 管 ・膀 胱










8)池 田 清 二,小 島 当 三:幼 児 に お け る 片 側 性 嚢 胞 腎
の1例.臨 外16:551-552,1961
9)奥 村 哲,杉 澤 裕,平 澤 精 一,長 谷 川 潤,坪 井
成 美,阿 部 裕 行,吉 田 和 弘,西 村 泰 司,秋 元 成 太








11)今西春 彦,坂 井 田 宏,北 村 隆 ,外 園 芳美,岸 川
博 隆:出 生 前 に 診 断 し 得 たunilatera正multi-
cystickidneyの1例.周産期 医学13:783-787,
1983
12)佐山 孝 ,原 徹,藤 田公 生,杉 本 雅 幸,村 山
猛 男:出 生 前 に発 見 され た 片 側性 多 嚢 腎.西 日泌
尿47:823-826,1985
13)安斉 光 昭,沖 永 功 太,富 岡 蜂敏 和 田信 昭 ,宮 沢
幸 久,北 村善 男,西 田 勝 則,竹 島寿 男=出 生 前 に
診 断 され た先 天 性 片 側 性 多 嚢 腎 の1例.日 小外 誌
21=882,1985
14)信野 祐 一郎 ,後 藤 敏 明,坪 俊 輔 金 川 匡一一,平
野 哲 夫,小 柳 知 彦,寺 島光 行:先 天性 多 嚢腎 の7
例.泌 尿紀 要30:123H237,1984
15)秋本雅 憲 ,三 宅弘 治,三 矢 英 輔,安 藤 貴 文,夏 目
紘:腎 軟 結 石 を 伴 った 先 天 性 偏 側 性 多 嚢 腎 の1
例.泌 尿 紀 要33:1256-1260,1987
16)斎藤 浩,高 橋 俊 博:石 灰 化 した 多 発 性 腎 嚢 胞 の
1例.神 奈 川 医学 会雑 誌14:153,1987
17)FreyHL:Caseprofile:adultmulticystic
kidney.Urology29:566,1987
18)HildebrandtO:Citedfrom4)
19)GriscomNT,VawterGFandFellersFX:
Pelvioinfundibularatresia:theusualform
ofmulticystickidney:44unilateralandtwo
bilateralcases.SeminRoentgenol10:125-
131,1975
20)PottcrEL:Normalandabnormaldevelop-
mentofthekidney.PP.1-305,YearBook
MedicalPublisherInc,Chicago,1970
21)BcrmanDJandMaigelsM:Theroleofuri。
naryobstructioninthegenesisofrenaldysp
Iasia:amodelinthechickembryo.JuroI
128:1091-1096,1982
22)FinkAJ,GarlickwBandsteinA.congcn.
italcystichydrocalycosis(unilateralmulti.
cysticdisease).JUrol78;22-27,1957
(1988年2月IO日 受 付)
